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ABREVIATURAS

CC (cardiopatia congénita)

E.U. (Estados Unidos).

CIV (Comunicacion interventricular)

CIA (Comunicacion interauricular)

PCA (Persistencia de Conducto Arterioso)

EP (Estenosis pulmonar)

EA (Estenosis adrtica)

TF (Tetralogia de Fallot)

COAO (Coartacion arética)

VU (Ventriculo Unico)

AP (Atresia pulmonar)

AT (Atresia tricuspidea)

EP (Estenosis Pulmonar)

TGA (Transposicion de Grandes Arterias)

TGA CC (Transposicion de Grandes Arterias Congénitamente Corregida)
HAP (Hipertension Arterial Pulmonar)

HAS (Hipertension Arterial Sistémica)

CONCOR (Dutch Congenital Corvitia).

UCCA (unidades clinicas especializadas en cardiopatias congénitas del adulto).
COCATS Il (Core Cardiology Training Symposium 2).
NYHA (New York Heart Association)



RESUMEN

En la actualidad se estima que el 85% de los nifios nacidos con CC sobrevivird hasta la
vida adulta. El incremento del nimero de CC que llegan a la edad adulta, demanda una
cuidadosa consideracion sobre nuevas necesidades asistenciales. Para atender esta
creciente demanda, se han creado en los ultimos afios unidades clinicas especializadas
en CC del adulto (UCCA) en el mundo. La poblacién adulta con CC incluye en la
actualidad dos grandes grupos:

1.Cardiopatias congénitas con supervivencia natural:

a) CC gue han necesitado una intervencion terapéutica primaria durante la vida
adulta.

b) CC que no han necesitado intervencion terapéutica, pero que precisan vigilancia

y
seguimiento clinico continuo.

c) CC inoperables en el momento actual, cuya Unica alternativa de tratamiento es
un

transplante, o en las que el riesgo quirdrgico supera los riesgos de la evolucién
natural

2.Cardiopatias congénitas con algun tipo de intervencién terapéutica (cirugia o
procedimiento intervencionista).

Actualmente el grupo mas numeroso de pacientes con CC que alcanzan la edad adulta
esta formado por aquellos que han recibido algun tipo de intervencion terapéutica durante
la infancia. En la gran mayoria de los casos, los procedimiento quirdrgicos o
intervencionistas son reparativos y, en otros casos, soélo tienen un caracter paliativo. Es
por lo que casi todos los pacientes intervenidos en edad pediatrica presentan lesiones
residuales, secuelas y complicaciones.

En base a esto, planteamos la siguiente pregunta de investigacion: ¢ Cual es la frecuencia
de pacientes adultos con cardiopatias congénitas en el Centro Médico Nacional “20 de
Noviembre” en el periodo de enero del 2010 a diciembre del 20147?.



INTRODUCCION

La existencia de una importante poblacion de adultos con cardiopatia congénita (CC) es
un fendbmeno relativamente nuevo dado por los avances en la cardiologia pediatrica,
cirugia cardiaca y otras subespecialidades durante las Ultimas décadas. Los adultos
portadores de CC presentan sintomas, secuelas y complicaciones por defectos
residuales, algun tipo de intervencion o por la propia historia natural de la cardiopatia,
incluyendo arritmias, falla cardiaca congestiva, endocarditis, problemas psicosociales y
muerte subita. En nuestro pais poco se conoce sobre las caracteristicas epidemioldgicas,
necesidades asistenciales y evolucion clinica de esta poblacién, existiendo pocos estudios
que aborden este tema (1).

El gran desarrollo experimentado por la cardiologia y la cirugia cardiovascular pediatricas
ha supuesto un impresionante programa de recuperacion de nifios que antes estaban
destinados a fallecer (2).

Desde el advenimiento de la reparacion neonatal de cardiopatias complejas en 1970, se
estima que aproximadamente el 85% de los pacientes sobrevivird a la edad adulta. En el
reporte de la 32va conferencia de Bethesda del afio 2000, se estimé que habian
aproximadamente 800,000 adultos con CC en Estados Unidos (3).

El impacto demografico de este desarrollo ha sido revisado en algunas publicaciones,
demostrando que entre el 70 y 90% de pacientes con antecedente de CC (comunicacion
interventricular (CIV), estenosis pulmonar (EP), estenosis adrtica (EA), comunicacion
auricular (CIA no complicada) muestran una sobrevida similar a la poblacién general, con
clase funcional buena o excelente (2).

Los adultos con CC enfrentan problemas psicolégicos, sociales y financieros en su
cuidado. La infraestructura dada en la mayoria de los centros de cardiologia pediatrica
carece de un programa adecuado de cuidado de esta poblacién (3).

La incidencia mundial de CC en recién nacidos vivos de término es en promedio de 4 a
9/1000 (0.4 al 0.9%). Hay cerca de 32,000 nuevos casos de CC por aflo en Estados
Unidos y 1.5,000,000 de nuevos casos a nivel mundial. En nuestra institucion (Instituto de
Seguridad y Servicios Sociales de los Trabajadores del Estado, ISSSTE), se realiz6 en el
afio 2012 un trabajo de Tesis para la Subespecialidad de Cardiologia Pediatrica titulado
“Prevalencia e Incidencia de Cardiopatias Congénitas y Adquiridas en nifios en el C. M. N.
20 de Noviembre” por parte de la Dra. Ma. Guadalupe Jiménez Carbajal, donde se estimo,
en base a nuestra poblacién derechohabiente, una incidencia esperada de CC de 8 por
cada 1000 recién nacidos vivos. De 897 pacientes diagnosticados con CC, se observo
qgue de las cardiopatias aisladas mas frecuentes fueron la comunicacion interauricular
(125 casos), conducto arterioso persistente (104 casos), comunicacion interventricular (86
casos), Tetralogia de Fallot (48 casos), canal auriculo-ventricular (31 casos), estenosis
pulmonar (30 casos), coartacion adrtica (25 casos) y otras cardiopatias (95 casos). (4).

Se estima que el 85% de los nifios nacidos con CC sobrevivira hasta la vida adulta. Es
interesante mencionar que la poblacion de pacientes con CC que alcanzan la edad
reproductiva presentan una tasa de recurrencia materna del 2.5 al 18% y paterna del 1.5
al 3%, lo cual es mucho mayor que la prevalencia de la poblacién general (5).



En México, no existen cifras oficiales; sin embargo, podemos estimar, en base a
estadisticas nacionales, en 300,000 el numero de enfermos adultos, tratados o no
tratados con CC, con un incremento anual probable de 15,000 nuevos adultos con esta
patologia (6).

La literatura mundial reporta como las cardiopatias mas frecuentes en poblacion adulta la
comunicacion interauricular (12-17%), comunicacion interventricular (12-14%), tetralogia
de Fallot (7-11%), patologia adrtica (coartacion adrtica, estenosis aodrtica) (9-10%),
estenosis pulmonar (7%), transposicion de grandes arterias (5-6%), sindrome de Marfan
(2-5%), atresia pulmonar (0.8-2%), transposicidn de grandes arterias congénitamente
corregida (1%) y persistencia de conducto arterioso (1%) (7, 8).

En 1992, Moller y Anderson revisaron el estado de 1000 nifios con cardiopatias
congénitas después de un seguimiento entre 26 y 37 afios, encontrando que 71% de los
pacientes seguian vivos y la mayoria de ellos en una situacion clinica excelente o buena.
Se han publicado datos sobre la evolucién a largo plazo de la EP, EA y defectos
interventriculares, donde después de 25 afios de seguimiento el 97% de los pacientes con
EP, 87% de los pacientes con EA y 85% de aquellos con CIV estaban vivos, con clase
funcional buena o excelente. Los pacientes operados de CIA no complicada durante las
dos primeras décadas de la vida tienen una superviviencia a largo plazo similar a la de la
poblacién general. La superviviencia de los pacientes con tetralogia de Fallot (TF), 30
afos después de la correccion quirdrgica es del 86% (7).

En un estudio en Holanda del afio 2012, Verheugt C y colaboradores, utilizaron el registro
nacional de adultos con CC, Dutch Congenital Corvitia (CONCOR), obteniendo 6933
pacientes, de los cuales 197 (2.8%) murieron durante un seguimiento total de 24.860
anos. La mediana de edad al momento de muerte fue de 48.8 afios (rango de 20.3-91.2
afios), con 58% de los pacientes fallecidos siendo del sexo masculino. Dos tercios de los
pacientes murieron por causas cardiacas y el resto por causas no cardiacas (siendo
predominante cancer en 9% y neumonia en 4%). Las dos principales causas de muerte
cardiaca fueron falla cardiaca crénica (26%) y muerte subita (19%). Las cardiopatias con
mayor mortalidad fueron corazén univentricular (13%), atresia tricuspidea (12%) y doble
via de salida de ventriculo derecho (10%). Los principales factores predictivos de muerte
fueron: edad, genero, severidad del defecto cardiaco, nimero de intervenciones y nimero
de complicaciones con un hazard ratio (HR) con rango de 1.1-5.9 (p<0.005). Las
complicaciones con mayor valor predictivo fueron: endocarditis, arritmia supraventricular,
arritmias ventriculares, anomalias de la conduccion, infarto miocardico e hipertension
arterial pulmonar (HR rango 1.4-3.1, p<0.05) (8).



La poblacién adulta con cardiopatia congénita incluye en la actualidad dos grandes
grupos:

1. Cardiopatias congénitas con supervivencia natural:

a. CC que han necesitado una intervencion terapéutica primaria durante la
vida adulta.

b. CC que no han necesitado intervencion terapéutica, pero que precisan
vigilancia y seguimiento clinico continuo.

c. CC inoperables en el momento actual, cuya Unica alternativa de
tratamiento es un transplante, o en las que el riesgo quirargico supera los
riesgos de la evolucién natural.

2. Cardiopatias congénitas con algun tipo de intervencién terapéutica (cirugia o
procedimiento intervencionista) durante la edad pediatrica. (7).

Actualmente, el grupo mas numeroso de pacientes con CC que alcanzan la edad adulta
esta formado por aquellos que han recibido algun tipo de intervencion terapéutica durante
la infancia. En la gran mayoria de los casos, los procedimiento quirdrgicos o
intervencionistas son reparativos y, en otros casos, soélo tienen un caracter paliativo. Es
por eso, que casi todos los pacientes intervenidos en edad pediatrica presentan lesiones
residuales, secuelas y/ complicaciones.

Se consideran lesiones residuales aquellas alteraciones deliberadamente dejadas sin
corregir durante la reparacion quirdrgica. También son residuales las alteraciones
neurolégicas o sistémicas que permanecen después de la intervencion. Secuelas son
aquellas alteraciones cardiovasculares nuevas que se producen por consecuencia
necesaria de la reparacion. Las complicaciones son alteraciones cardiovasculares o
sistémicas no deseadas, que pueden estar relacionadas con los procedimientos
terapéuticos o aparecer de forma espontanea en el curso de la evolucion natural de la
patologia.



Clasificacion de las lesiones residuales, secuelas y complicaciones de las cardiopatias congénitas

Alteraciones electrofisiolégicas Cambios electrofisioldgicos permanentes.
Arritmias y defectos de la conduccion.

Enfermedad valvular Malformacién intrinseca de las valvulas.
Secuelas de intervenciones previas.
Efectos hemodinamicos sobre valvulas normales.

Cortos circuitos persistentes Residuales no corregidos.
Secuelas de procedimientos terapéuticos.

Disfuncién miocardica Alteraciones estructurales.
Hipertrofia y remodelacion.
Isquemia perioperatoria.

Alteraciones vasculares Estenosis congénitas o adquiridas.
Hipertensién pulmonar o sistémica.
Aneurisma, diseccion o rotura.

Materiales protésicos Parches, valvulas o conductos.
Complicaciones infecciosas Véalvulas cardiacas o endocardio mural.
Vasos arteriales o fistulas.

Estructuras extravasculares (absceso cerebral).

Fenémenos tromboembdlicos Trombosis intravascular.
Tromboembolia pulmonar o sistémica.

Alteraciones extravascular Desarrollo psiquico y fisico.
Organos de los sentidos.
Estructura osteomuscular.
Sistema nervioso central.
Denticion.
Otros 6rganos y sistemas.




Para atender esta creciente demanda, se han creado en los ultimos afios unidades
clinicas especializadas en CC del adulto (UCCA) en el mundo (7).

El objetivo inicial ante el adulto con CC es estratificar al enfermo; definir si se conoce
como cardidpata congénito (la mayoria de los casos) , establecer si ya fue tratado y con
qué tipo de cirugia o procedimiento intervencionista o, si no ha sido tratado. Si se trata de
un paciente nuevo (aproximadamente un 10%), que acude por hallazgo de soplo, arritmia
o datos de insuficiencia cardiaca, se debe definir la complejidad de la lesién (6).

La fisiologia de muchas CC reparadas o paliadas puede ser dificil de comprender para el
cardidlogo sin entrenamiento especial en cardiologia pediatrica. Por otro lado, la mayoria
de los problemas médicos del adulto se escapan de la éptica de los cardiélogos pediatras.
Es por esto, que las UCCA se han creado sobre la base de la necesidad. Cada una debe
estar formada por al menos un cardidlogo especialista y experto en CC, generalmente
proveniente del ambito de la cardiologia pediatrica, pero debe contar con la participacion
de cirujanos cardiovasculares expertos en problemas pediatricos y de adultos, asi como
de anestesi6logos con formacion y experiencia en ambos campos (7).

La UCCA se debe establecer dentro de un hospital para pacientes adultos, pediatricos o
un centro que tenga ambas instalaciones. Estos centros deben ofrecer un diagnéstico
completo, plan de tratamiento, consejo médico para pacientes, anestesia cardiaca, sala
de operaciones, cirugia cardiaca, unidad de cuidados intensivos, servicio especializado
para los pacientes hospitalizados, transplante cardiaco, laboratorio de intervencionismo,
servicio de imagen no invasiva, servicio de electrofisiologia, medicina fisica de
rehabilitacion cardiaca, servicio obstétrico de alto riesgo y un servicio de patologia
cardiaca (8).

Se ha propuesto por la Academia Americana de Cardiologia la regionalizacion de las
UCCA para proveer una atencion continua y apropiada a todos los pacientes adultos
portadores de cardiopatias congénitas en E.U., debiendo existir una UCCA por cada 5-10
millones de habitantes, con un total de 30 a 50 centros regionales en toda la nacién (8).

Se ha estimado que el 45% de los adultos con CC no precisa de un seguimiento rutinario
en la unidad especializada y en otro 30% la responsabilidad de la asistencia debe ser
compartida entre la unidad especializada y el cardiélogo clinico. Idealmente cada paciente
adulto con CC deberia ser examinado al menos una vez en la UCCAy luego devuelto a la
comunidad si no es preciso un seguimiento altamente especializado (7).

La frecuencia de seguimiento para pacientes adultos con CC que se pueden clasificar
como grupo de bajo riesgo, se recomienda cada 3 a 5 afios. El grupo de pacientes con
moderadas a complejas cardiopatias congénitas requieren un seguimiento mas frecuente
cada 12 a 24 meses. Los pacientes con anatomia y fisiologia cardiacas complejas
requieren un seguimiento cada 6 a 12 meses 0 mas frecuente si es necesario (9).



La transicion a un sistema de salud para adultos es crucial para los pacientes portadores
de CC. La transferencia eficiente de adolescentes de un servicio pediatrico a uno de
adultos es uno de los mayores retos que enfrenta la pediatria en este siglo. Los elementos
de un programa de transferencia efectiva son:

1.

Una politica del tiempo de transferencia a un centro de adultos (edad de 18 afios o
hasta el final de la preparatoria).

Un periodo de preparacion y educacion familiar que se enfoque en dar
herramientas para que los pacientes jovenes y sus familiar funcionen
apropiadamente en una clinica de adultos (entendimiento de la enfermedad,
regimen de tratamiento, reconocer sintomas y tomar acciones apropiadas,
aprender a buscar ayuda de los profesionales de salud).

Un proceso coordinado de transferencia (plan detallado por escrito y una visita
pretransferencia a la clinica de adultos, para conocer al médico designado para el
seguimiento).

Una UCCA gue tenga recursos y atencion de calidad equivalente al hospital
pediatrico que el paciente deja.

Soporte administrativo.

Participacion de atencion primaria (10).

Por todo lo anterior, las instituciones a nivel mundial deben replantearse la formacion de
cardidlogos expertos de la UCCA. Estos deben proceder del ambito pediatrico y del
adulto, y ambos casos precisan de formacién adicional de al menos 1 afio en atencion a
los adultos con cardiopatias congénitas. Los niveles de formacion adicional
recomendados por el Core Cardiology Training Symposium 2 (COCATS II) son:

1.

Nivel 1: requiere entrenamiento basico para los cardidlogos (adultos y pediatricos)
para ser consultantes competentes.

Nivel 2: entrenamiento adicional en areas especializadas para permitir al cardiélogo
realizar, interpretar, o ambos, procedimientos que requieren un nivel de habilidad
intermedia.

Nivel 3: entrenamiento adicional en areas especializadas para permitir al cardiélogo
realizar, interpretar y entrenar a otros a realizar e interpretar procedimientos
especificos o adquirir habilidades y conocimiento de alto nivel (11).



JUSTIFICACION

Existe poca literatura mexicana que describa estadisticas sobre adultos con cardiopatias
congénitas, siendo extranjera la mayoria de la informacion indexada. Por lo anterior, se
desconocen las caracteristicas de esta poblacion, asi como las necesidades asistenciales
gue requieren. Aln no se cuenta con clinicas especializadas en la atencion de adultos con
cardiopatias congénitas, las cuales deben ser formadas por especialistas en cardiologia
pediatrica, cardiologia y ecocardiografia, adiestrados en el seguimiento de adultos
portadores de cardiopatia congénita.



OBJETIVOS
OBJETIVO GENERAL

Determinar la frecuencia de pacientes adultos con cardiopatias congénitas referidos al
Centro Médico Nacional “20 de Noviembre”, y que hayan sido valorados por los servicios
de Cardiologia Pediatrica o Cardiologia y describir sus caracteristicas demogréficas,
tratamiento (médico, intervencionista y/o quirargico), lesiones residuales, secuelas y
complicaciones.

OBJETIVOS ESPECIFICOS

1. Conocer la frecuencia de pacientes adultos portadores de cardiopatia congénita
valorados por los servicios de Cardiologia Pediatrica y Cardiologia del Centro
Médico Nacional “20 de Noviembre”.

2. Describir cuales son los tipos de cardiopatias congénitas mas frecuentes de estos
pacientes adultos.

3. Especificar el tipo de tratamiento establecido a estos pacientes.

4. Determinar cudles son las lesiones residuales, secuelas y complicaciones mas
frecuentes de
esta poblacion de estudio.

5. Conocer la clase funcional actual de los pacientes adultos portadores de
cardiopatias
congénitas con lesiones residuales, secuelas y complicaciones.

6. Establecer las necesidades asistenciales actuales de los pacientes adultos con
cardiopatias
congénitas (seguimiento multidisciplinario).



MATERIAL Y METODOS

En el presente trabajo se llevo a cabo un estudio descriptivo del tipo reporte de serie de
casos, retrospectivo y retroelectivo.

La poblacion de estudio utilizada fueron todos aquellos pacientes mayores de 18 afios de
edad, derechohabientes de ISSSTE, que cuenten con expediente fisico y electronico
completos, diagnosticados con cardiopatia congénita valorados en el Centro Médico
Nacional “20 de Noviembre”.

Se incluy6 a todos los pacientes mayores de 18 afios diagnosticados por ecocardiografia
con algun tipo de cardiopatia congénita, que fueron valorados por los servicios de
Cardiologia Pediatrica o Cardiologia del Centro Médico Nacional “20 de Noviembre” y que
cuentan con expediente clinico completo (electrénico y/o fisico), en el periodo de enero
del 2010 a diciembre del 2014. Se excluy6 a aquellos pacientes de los cuales no se tuvo
acceso a los datos clinicos, pacientes con expediente clinico incompleto y pacientes con
diagnostico de cardiopatia adquirida.

El método de seleccion de muestra se realiz6 por muestreo no probabilistico, con
seleccién por conveniencia.

Los datos obtenidos de los pacientes adultos diagnosticados por ecocardiografia con
alguna cardiopatias congénitas, que fueron valorados por los servicios de Cardiologia
Pediatrica o Cardiologia del Centro Médico Nacional “20 de Noviembre”, fueron vaciados
en una base de datos con las variables a estudiar. La busqueda de pacientes se realizo
en base al sistema diagnostico CIE-10 y la informacién obtenida se cruzé con aquella
otorgada por archivo clinico. Posteriormente se recabaron los datos de las variables a
estudiar mediante el sistema de archivo clinico (expediente fisico y electronico) del Centro
Médico Nacional “20 de Noviembre”.

Variables a estudiar

Variable Definicion operativa = Metodologia Escala de Unidades Instrumento
medicion de
medicion
Edad Afos de vida Cuantitativa Discreta  Afios Expediente
transcurridos desde electrénico

el nacimiento hasta
el momento del
término del estudio

Sexo Conjunto de Cualitativa Nominal Masculino/Femenino Expediente
caracteres electrénico
genéticos,

morfoldgicos y
funcionales que
distinguen a los
individuos hombres
de las mujeres




Variables a estudiar

Lugar de origen

Diagnoéstico

Sindrome
genético
asociado

Clase funcional

Tratamiento
médico

Tratamiento
quirdrgico

Caterterismo
cardiaco

Tipo de lesion
residual, secuela
o complicacién

Estado de la
Republica Mexicana
donde nacio cada
paciente estudiado

Diagnostico
reportado en el
informe de
ecocardiografia
pediatrica

Presencia de alguin
sindrome genético
asociado a la
cardiopatia
congénita
diagnosticada

Clasificacion de la
severidad de la
insuficiencia
cardiaca segun la
NYHA (New York
Heart Association).

Conjunto de
medicamentos
cardiolégicos cuya
finalidad es la
curacioén o el alivio
de los sintomas de
la patologia cardiaca
de base

Tipo de tratamiento
quirurgico
establecido

Tipo de tratamiento
intervencionista
establecido

Tipo de lesion
residual, secuela o
complicacion

Cualitativa

Cualitativa

Cualitativa

Cualitativa

Cualitativa

Cualitativa

Cualitativa

Cualitativa

Nominal

Nominal

Nominal

Nominal

Nominal

Nominal
dicotomic
a
Nominal
dicotémic
a

Nominal

Estado de origen

CIA, CIV, PCA, TF, etc

Sindrome de Down,
Turner, Marfan, etc

LI 1 1V

Diuréticos, anti-
hipertensivos
pulmonares o
sistémicos,
antiagregantes, etc

Paliativo o correctivo

Diagndstico o
intervencionista

Electrofiosiologicas,
enfermedad valvular,
cortocircuito
persistente,
disfuncion
miocadica,
alteraciones
vasculares,
materiales
protésivos,
complicaciones
infecciosas,
fendbmenos
tromboembodlicos,
alteraciones
extravascuslares.

Expediente
electrénico

Expediente
electrénico

Expediente
electrénico

Expediente
electrénico
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Una vez obtenidos los datos, se realiz6 el analisis de las variables con el software SPSS,
obteniendo las medidas de tendencia central. Se obtuvieron las caracteristicas
demograficas de la poblacién de estudio y la frecuencia de pacientes adultos portadores
de CC en el periodo de estudio propuesto para el presente trabajo.



RESULTADOS

Se realiz6 una busqueda de 442 expedientes clinicos y de ellos 55 pacientes cumplieron
con los criterios de inclusién expuestos anteriormente, en el periodo comprendido de
enero del 2010 a diciembre del 2014.

De estos 55 pacientes, 31 fueron mujeres (56.4%) y 24 hombres (43.6%), la mediana de
edad fue 24 afos, con un rango de edad de 18 a 48 afos. En la tabla 1 se muestran las
caracteristicas demograficas de los sujetos de estudio.

Tabla 1. Caracteristicas Demogréficas

Todos los pacientes (n=55)
n %
Edad 24 18-48
Mujeres 31 56.4
Lugar de origen
Ciudad de México 19 34.5%
Provincia 36 65.5%
Sindrome 7 12.7%
genético asociado
Down 3 5.5
Turner 2 3.6
Jervell Lange 1 1.8
Nielsen
Moebius 1 1.8
Antgcedentes 26 47.2
quirdrgicos




La cardiopatia congénita mas frecuente fue CIA (25%), seguida de CIV (13%), COAO
(11%) y VU (11%). Todos los diagndsticos se muestran en el gréafico 1.
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Grafico 1. Frecuencia de cardiopatias congénitas por diagnostico.



Durante el analisis de los datos, se decidi6 clasificar los diagndsticos como cardiopatia
simple (corto circuito simple o cardiopatia aciandgena de flujo pulmonar normal),
cardiopatia mixta (mas de dos cortos circuitos o o cardiopatia aciandgena de flujo
pulmonar normal asociada a un corto circuito) y cardiopatia compleja (ausencia de
conexion atrio-ventricular o ventriculo arterial, asociada a algun isomorfismo o Anomalia
de Ebstein), obteniéndose los siguientes porcentajes respectivamente 24%, 7% y 24%.

El porcentaje de sindromes genéticos asociados a cardiopatias congénitas fue de 12.7%,
siendo més frecuente el Sindrome de Down. (Gréfico 2)
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Gréfico 2. Sindrome genético asociado.



El porcentaje de pacientes con antecedentes quirdrgicos (cirugia o procedimiento
intervencionista previo al periodo de estudio) fue de 47.2%, las cirugias correctivas
correspondieron al 53.8%, mientras que las paliativas a 46.1%.

El nimero de paciente que fueron sometidos a tratamiento correctivo o paliativo durante la
edad pediatrica fue de 25 (45.4%), durante la edad adulta 13 (23.6%), sin tratamiento
correctivo o paliativo 16 (29%) y se registré una muerte (1.8%).

Porcentaje

B Tratamiento correctivo/paliativo en edad pediatrica
B Tratamiento correctivo/paliativo en edad adulta

M Sin tratamiento correctivo/paliativo

B Muerte

Grafico 3. Intervencion en edad pediatrica vs supervivencia natural



La mediana de consultas de seguimiento por el padecimiento de base fue de 10, con un
rango de 1-38. Del total de pacientes, 34 (61.8%) requirieron hospitalizacién durante el
periodo de estudio, de los cuales, 15 (27.2%) tuvieron mas de una hospitalizacion. El
numero de hospitalizaciones totales durante el periodo de estudio fue de 52, siendo el
motivo de hospitalizaciéon: realizacién de salinoféresis en 5 casos (9.6%), cateterismo
diagnéstico en 19 casos (36.5%), cateterismo intervencionista en 17 casos (32.7%) y por
cirugia en 11 casos (21.2%).

@ Salinoferesis @ Cateterismo diagnostico @ Cateterismo intervencionista ® Cirugia

Grafico 4. Motivos de Hospitalizacién durante periodo de estudio.



Los procedimientos por cateterismo intervencionista que mas se realizaron fueron: cierre
percutaneo de CIA con Amplatzer (6 casos), angioplastia aértica con colocacion de stent
(3 casos), atrioseptostomia con cuchilla (2 casos) y cierre de CIV (2 casos, uno no
exitoso). Todos los procedimientos intervencionistas llevados a cabo durante el periodo de
estudio se muestran en el grafico 5.
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Gréfico 5. Procedimientos intervencionistas durante periodo de estudio.



Solo en dos caso se presentaron complicaciones posterior a un procedimiento
intervencionista, siendo una por embolizacion del dispositivo de cierre de CIA y otra por
bloqueo atrioventricular completo posterior al cierre percutaneo de CIV, eventualidades
gue fueron resueltas retirando el dispositivo amplatzer con catéter lazo en el primer caso y
el segundo, con colocacién de marcapasos externo, con posterior retiro de dispositivo de
cierre y cierre quirdrgico del defecto septal. No se presentaron complicaciones a corto
plazo posterior a los eventos quirdrgicos.

Durante el periodo de estudio se realizaron un total de 175 estudios ecocardiogréficos, 11
tomograficos y 20 de resonancia magnética, siendo solicitados de forma diagndstica,
complementaria o de seguimiento.

En cada consulta otorgada se valoré la clase funcional de los pacientes de acuerdo a la
clasificacion de la NYHA, el porcentaje de clase funcional registrada en la ultima consulta
fue: clase funcional | 49.1%, Il 32.7% vy lll 16.4%, sin documentarse ningun paciente en
clase IV. (Gréfico 6)
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Gréfico 6. Clase funcional registrada en ultima visita médica.




El porcentaje obtenido de pacientes que se encontraban bajo tratamiento médico fue de
65.5% (n=36), siendo un manejo necesario para tratar las complicaciones a largo plazo.
La complicacion a largo plazo mas observada fue alteracion vascular (55.5%), por HAP
(41.6%) Y HAS (13.8%). De los 55 pacientes incluidos en el estudio, uno fallecié por un
evento tromboembodlico cerebral, secundario a policitemia por sindrome de Eissenmenger
(diagnéstico de base CIV).

Camplicaciones a largo plazo
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Gréfico 7. Complicaciones a largo plazo.



Forcenta)e

El porcentaje de pacientes que ameritaron atencién multidisciplinaria por el padecimiento
de base fue de 56.4% (n=31; Grafico 8); siendo los servicios mas requeridos: Medicina
Fisica y de Rehabilitacion, Electrofisiologia y Hematologia. Otro servicio involucrado de
forma importante fue Psicologia. Los pacientes con sindromes genéticos asociados
requirieron atencién por otros servicios para manejo de las co-morbilidades propias del
sindrome padecido (por ejemplo: Endocrinologia).
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Grafico 8. Manejo multidisciplinario de los pacientes estudiados.



La totalidad de los pacientes fue atendida en la consulta de Cardiologia Pediatrica,
aunque no todos fueron conocidos desde la edad pediatrica y se les realizé al menos un
estudio ecocardiografico en el laboratorio de Ecocardiografia Pediatrica. Por el contrario,
no todos los pacientes adultos fueron atendidos en la consulta de Cardiologia ni se les
realizd estudios en el laboratorio de Ecocardiografia de Adultos.



CONCLUSION

Como ha sido expuesto, los pacientes adultos portadores de cardiopatia congénita
son una poblacién creciente. El conocimiento cada vez mayor sobre las diferentes
cardiopatias congénitas, el desarrollo de nuevas técnicas diagnosticas y la
evolucion de los procedimientos intervencionistas y quirlrgicos, nos permiten
realizar un diagnostico oportuno, administrar tratamientos especificos y mantener
una vigilancia estrecha de las posibles complicaciones que pueden presentarse en
este tipo de enfermos.

Similar a lo descrito en la literatura mundial, la CC mas frecuentemente padecida
fue CIA, seguida de CIV; sin embargo, el tercer lugar de nuestra poblacion
estudiada lo compartieron la COAO y VU (Doble entrada y salida de un VU con o
sin atresia pulmonar asociada).

El Sindrome de Down fue la alteracién genética mas asociada a la presencia de
cardiopatia congénita, aunque el porcentaje de la poblacion portadora de sindrome
genético asociado fue menor del 15%.

El 45.4% de la poblacion de estudio tuvo alguna intervencion durante la edad
pediatrica y el resto entra dentro de la clasificaciébn de supervivencia natural (de
éstos uno en espera de transplante cardiaco por miocardiopatia dilatada); es por
esto, que todos los pacientes se mantienen en seguimiento por la consulta externa
de Cardiologia Pediatrica y/o Cardiologia de Adultos con la realizacién de estudios
de imagen no invasivos (ecocardiografia, TAC y RM) necesarios para una
adecuada vigilancia médica. La complicacion mas observada en nuestros
pacientes fue la alteracion vascular y de ésta, la mas frecuente fue HAP. Nuestro
servicio de Cardiologia Pediatrica cuenta con la Clinica de Hipertension Pulmonar,
un servicio que, como se ha expuesto en el presente estudio, resulta indispensable
para el seguimiento adecuado de la poblacion adulta portadora de cardiopatia
congénita. Otro punto importante a destacar es el que en nuestra institucion se
cuenta con los medicamentos especificos para tratar estas complicaciones a largo
plazo.

En ningun paciente se documentdé una clase funcional IV de la NYHA ni por
interrogatorio clinico ni por prueba de caminata de 6 minutos, lo cual concuerda
con que no se presentd falla cardiaca descompensada como motivo de
hospitalizacion durante el periodo de estudio.

Es evidente que esta poblacion adulta amerita un manejo y seguimiento
multidisciplinario por la amplia gama de lesiones, secuelas y complicaciones que
pueden presentarse, secundarias a la cardiopatia congénita de base. Los
resultados expuestos anteriormente muestran que mas del 50% de los pacientes



ameritdo valoracion por distintos servicios meédicos esas complicaciones. Sin
embargo, aun es necesaria la estructuracion de guias de atencién clinica dentro de
nuestra institucion para garantizar el adecuado abordaje de los pacientes adultos
con cardiopatia congénita, asi como la formacion de mas médicos expertos en el
manejo de estos enfermos. Es necesario contar con cardidlogos de adultos
expertos en cardiopatias congénitas que manejen el resto de complicaciones
propias de la edad.

Por lo anterior, se propone la creacion de una Clinica para Adultos con
Cardiopatias Congénitas dentro de nuestra instituciéon, donde exista una
comunicacion estrecha entre los distintos especialistas para proporcionar un
manejo integral a esta poblacion y garantizar que, posterior a la transicion de edad
pediatrica a adulta, no se pierdan de vista los pacientes y continien su seguimiento
por patologia de base y co-morbilidades asociadas. Esta clinica debe integrarse
por Cardiélogos Pediatras, de Adultos, Ecocardiografistas Pediatricos y de Adultos,
Especialistas en Imagen Cardiovascular y Especialistas en Medicina Fisica y de
Rehabilitacion, adiestrados en el manejo especificos de esta poblacion e
idealmente con la formacion adicional recomendad por el COCATS II.

Como fue comentado al principio de este trabajo, existe poca informacion
estadistica en nuestro pais sobre estos pacientes adultos portadores de
cardiopatias congénitas, por lo que se planea compartir la informacion obtenida
con los distintos centros cardiolégicos de la Republica para crear un Consenso
Nacional.
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